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Pseudoxantoma elastico perfurante periumbilical e periareolar’

Periumbilical and periareolar perforating pseudoxanthoma elasticum
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Resumo: O pseudoxantoma eldstico perfurante periumbilical (PEPP), ou elastose célcica perfurante, é dis-
turbio raro e sua patogénese estd associada a alteracao da fibra eldstica, tendo o trauma provavel partici-
pacao. Apresenta-se caso de paciente de 70 anos com quadro de maculas enegrecidas e papulas encimadas
por crostas na regiao periareolar e periumbilical hd mais de dez anos. O exame histopatolégico revelou
fibras elasticas alteradas, repletas de calcio, e formacio de pertuito na derme com fibras elasticas degradadas
no seu interior. O caso descrito corresponde ao PEPE, que nesta paciente também acomete drea periareo-
lar bilateralmente.
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Abstract: The periumbilical perforating pseudoxanthoma elasticum or perforating calcific elastosis is a rare
disorder and its pathogenesis is associated with the alteration of elastic fibers, which may probably result from
trauma. We present the case of a 70-year-old woman with long-time blackish maculas and keratotic surface
papules on the periareolar and periumbilical regions. The histopathological examination revealed altered
elastic fibers, replete with calcium and formation of a path in the dermis with elastic fibers degraded in their

interior, confirming the clinical diagnosis.
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INTRODUCAO

O pseudoxantoma elastico perfurante perium-
bilical (PEPP) ¢é disturbio raro, adquirido. Ocorre pre-
dominantemente em mulheres negras, multiparas,
obesas, de meia-idade e, em geral, nao ha comprome-
timento de 6rgios internos. A biopsia é o método
mais importante para o diagnoéstico, tendo como alte-
racao caracteristica a calcificacio e a extrusao das
fibras elasticas através da epiderme.'

O caso aqui relatado é de uma paciente com
quadro de PEPP que também acomete regiao peria-
reolar bilateralmente.
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RELATO DO CASO

Paciente feminina, 70 anos, negra, multipara.
Refere maculas hipercromicas nas regioes periumbili-
cal e periareolar que surgiram ha mais de 10 anos e
flacidez da parede abdominal (Figura 1). As maculas
sao enegrecidas, com aproximadamente 15 cm de dia-
metro no abdome e 5 cm na regido periareolar (Figura
2) bilateralmente, com papulas encimadas por crostas
discretamente amareladas, sobre pele frouxa, enruga-
da. Refere prurido leve nos locais.

O exame histopatolégico da papula e da
macula revelou acimulo de fibras intumescidas e

Trabalho realizado no servico de dermatologia do Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE) - Rio de Janeiro (RJ), Brasil.

Contflito de interesse: Nenhum / Conflict of interest: None
Suporte financeiro: Nenhum / Financial funding: None

"W on =

- Rio de Janeiro (RJ), Brasil.
- Rio de Janeiro (R]), Brasil.

©2010 by Anais Brasileiros de Dermatologia

Pés-graduanda do servico de dermatologia do Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE) - Rio de Janeiro (RJ), Brasil.

Pos-graduanda do servico de dermatologia do Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE) - Rio de Janeiro (R]), Brasil.

Residente do servico de dermatologia do Hospital Universitirio Pedro Ernesto (HUPE) - Rio de Janeiro (RJ), Brasil.

Doutora em dermatologia. Professora adjunta de dermatologia e responsivel pelo setor de dermatopatologia do Hospital Universitario Pedro Ernesto (HUPE)

Mestre em dermatologia. Professor assistente de dermatologia e responsavel pela enfermaria de dermatologia do Hospital Universitirio Pedro Ernesto (HUPE)

An Bras Dermatol. 2010;85(5):705-7.



706 Bressan AL, Vasconcelos BN, Silva RS, Alves MFGS, Gripp AC

FIGURA 1: Miculas
enegrecidas nas
regioes periumbili-
cal e periareolar
sobre pele flacida,
enrugada

irregularmente aglomeradas nos tercos médio e
inferior da derme, que se coraram como fibras elas-
ticas com orceina (Figura 3). A coloracio de HE
mostrou as fibras elasticas alteradas fracamente
basofilas, por estarem cheias de calcio, e a colora-
cao para calcio com o método de von Kossa as evi-
denciou bem (Figura 4). Foi detectado também um
esboco de pertuito da derme para a area externa da
epiderme, repleto de fibras elasticas degradadas
(Figura 5), o que caracterizou a forma perfurante
do pseudoxantoma eldstico ou elastose cilcica per-
furante.

O exame oftalmolégico e o ecocardiograma nao
detectaram alteragoes.

FIGURA 2: Macula enegrecida, com papulas encimadas por crostas
(extrusdo de cilcio)
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FIGURA 3: Fibras elasticas fragmentadas evidenciadas pela col-
orac¢ao de orceina (100x)

DISCUSSAO

O PEPP ¢ distarbio raro, adquirido, com carac-
teristicas clinicas e histologicas proprias. Manifesta-se
como placa restrita a regido periumbilical de superfi-
cie reticulada e atréfica, amarelada, entremeada por
area de hipercromia, o que lhe confere aspecto rugo-
so. Papulas ceratdsicas estao com frequéncia na peri-
feria da lesio e podem eliminar material pastoso.
Ocorre predominantemente em mulheres negras,
multiparas, obesas, de meia-idade e, em geral, nio ha
comprometimento de 6rgaos internos. A bidpsia é o
método mais importante para o diagndstico, tendo
como alteracdo caracteristica a calcificagiao e a extru-
sao das fibras elasticas através da epiderme.
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FiGURA 4: Coloragiao de von Kossa (40x) evidenciando calcio e o
esboco do pertuito para a epiderme
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FIGURA 5: Fibras eldsticas fragmentadas (HE, 200x)
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Em 1976 o PEPP foi individualizado e separado
da elastose serpiginosa perfurante. Em 1979 foi pro-
posta a denominacao elastose calcica para evitar as
implicacbes que o termo pseudoxantoma eldstico
(PXE) localizado possa oferecer em relacio a forma
sistémica da doenca.’
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Os depositos de calcio sao basofilicos e tém
afinidade pelos sais de prata a coloracio de von
Kossa. Ocasionalmente as fibras anormais do PXE
podem perfurar a epiderme. Em alguns casos, o
PXE perfurante é somente uma manifestacao cuta-
nea da forma sistémica hereditaria do PXE, ocorren-
do secundariamente a eliminagio transepidérmica.’
Em outros casos, a lesao é localizada e restrita a
regiao periumbilical, tem caracteristicas epidemio-
logicas proprias e, mais raramente, pode apresentar
acometimento sistémico. Nesta udltima forma de
expressio, a doenga tem-se denominado PEPP. A
patogénese do PEPP é controversa. Alguns autores
consideram-no dermatose adquirida decorrente de
trauma cutineo pela obesidade, gestacoes multi-
plas, cirurgias abdominais e ascite. O trauma seria
fator importante na génese da lesdo,’ cujo ponto
principal das alteracdes estd nas fibras eldsticas.

O acompanhamento inclui exames oftalmologi-
co e cardiologico a fim de afastar doenca sistémica.’
Apesar de ser antiestético, nao ha ainda terapia dispo-
nivel. Se a redundincia da pele for muito proeminen-
te, pode-se fazer cirurgia reconstrutora, que promove-
ra alivio temporario.’ a
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